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El angioedema es una tumefacción de dermis de la piel y tejido conjuntivo de mucosas debido a vasodilatación y 
edema. El hecho de que el angioedema interese al tejido conjuntivo de distintas mucosas tiene el riesgo vital de 
afectar a la vía aérea superior. Por tanto, nos encontramos con un síndrome de máximo interés como objeto de 
estudio por parte del clínico. Por una parte, es una entidad que puede tener consecuencias fatales, por otra, su 
exploración clínica es altamente inespecífica para orientar su etiología. De esta manera, en esta revisión se 
propone exponer las diferentes causas que pueden conducir a un angioedema para ayudar en la orientación 
diagnóstica al clínico en su práctica habitual y el manejo terapéutico del mismo.
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Angioedema is a swelling of the dermis and connective tissue of mucous due to vasodilatation and edema. 
The fact that angioedema interests mucosal tissues is a risk of affecting the upper airway. Therfore we have a 
syndrome of great interest as study object by the clinician. On the one hand, it is an entity that can have fatal 
consequences, on the other, the clinician examination is highly unspecific to guide its etiology. Thus, in this 
review we try to expose the main different causes that can lead to angioedema to help clinician in diagnostic 
practice and management thereof.
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Resumen
Abstract
El edema del cuadro clínico viene determinado 
por un aumento de la permeabilidad 
secundario a la acción de distintas sustancias 
vasoactivas. Pueden derivar del mastocito 
(tanto moléculas preformadas, histamina o 
proteasas, como moléculas sintetizadas de 
novo, derivados del ácido araquidónico 
–PGD2, cisteinil leucotrienos…-), de células 
migradas desde la sangre (macrófagos, 
l infocitos, eosinóf i los…) o agentes 
procedentes del plasma y fluido tisular como 
la bradiquinina. El mastocito es la célula diana 
en el caso de algunas formas de angioedema. 
Así, en el angioedema agudo alérgico, a través 
de los receptores de alta afinidad de IgE 
–FcåRI-, un antígeno reacciona con una IgE 
sensibilizada al mismo y activan reacciones  
intracelulares conducentes a la liberación de 
1. Patofisiología sustancias vasoactivas del mastocito.  
También esta es la célula principal en el 
desarrollo de angioedema inducido por AINE, 
tanto en la forma inmunológica (que es un 
angioedema alérgico agudo) como en la forma 
no inmunológica. En esta última, la 
farmacodinamia del fármaco genera una 
desviación metabólica orientada hacia los 
productos derivados de la leucotrieno 
oxigenasa. En otras formas de angioedema se 
ha visto que la bradiquinina es la molécula 
determinante del cuadro de angioedema. En 
este punto sería importante, si no un 
exhaustivo repaso fisiopatológico, al menos 
señalar algunas de las principales enzimas y 
productos metabólicos que interaccionan con 
la bradiquinina con objeto de entender mejor 
la naturaleza del angioedema y el por qué de  
algunos tratamientos. 
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Clásicamente diferenciados en función de la 
fisiopatología en aquellos mediados por 
brad iqu in ina, los der ivados de la 
degranulación del mastocito, también 
existen formas idiopáticas. Los angioedemas 
adquiridos suelen asociarse a urticaria, con 
la excepción de los generados por inhibidores 
del enzima convertidor de angiotensina 
(IECA), por antagonistas de los receptores 
de angiotensina II (ARA-II) y por déficit 
adquirido de Inh C1. A continuación 
expondremos las particularidades de las 
principales causas (Figura 1).
ANGIOEDEMA POR DÉFICIT INHC1
Angioedema hereditario.
Presenta una herencia autosómica 
dominante, con una incidencia documentada 
que varía entre 1:10000(1) a 1:150000 
Inhibidor de C1 (Inh C1):  
Inhibe la actividad de la calicreína
Inhibe el factor XIIa
Factor XIIa: da lugar a la formación de 
Calicreína a partir de precalicreína.
Calicreína: permite la activación del factor XII 
(cerrando el círculo de retroalimentación 
positiva entre calicreína y factor XII) y da 
lugar a la bradiquinina a partir de 
quininógenos de alto peso molecular.  
Consecuentemente, se puede comprender 
que la falta de inhibidor C1 conduzca a la  
formación de bradiquinina. Este es el núcleo 
El edema de aparato digestivo puede 
provocar dolor abdominal , inc luso 
obstrucción; el edema de vías respiratorias 
puede generar dificultad respiratoria con 
consecuencias potenciales fatales; otras 
manifestaciones menos comunes son el 
edema cerebral o el derrame pleural.
Viene derivada del edema generado tanto en 
dermis como a nivel del tejido conectivo de 
distintas mucosas. Por tratarse de un edema 
de dermis profundo, da lugar a una 
tumefacción de la piel de  bordes mal  
definidos sin prurito asociado que lo diferencia 
clínicamente de la urticaria (Tabla I).
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2. Clínica
3. Clasificación del angioedema




   
   
   
   
   
 
principal de la fisiopatología del angioedema, 
esencial para la comprensión del cuadro. En 
el desarrollo de las distintas causas de 
angioedema se darán los apuntes 
pertinentes para comprender aspectos 



















Afectación dermis RETICULAR y TEJIDO SUBCUTÁNEO
 - Vasodilatación
 - Edema
 - Escaso infiltrado perivascular, salvo en origen alérgico
(aumento eosinófilos)
Piel y mucosas
48 - 72 horas (a veces más tiempo)
Rosado / Color piel
Mal definido
Quemazón (Dolor en zonas poco distensibles)
Localización angioedema cutáneo: mientras 
que es típica la afección de las extremidades 
en el AEH, en el AEA parece ser más frecuente 
a nivel de la cara(8). Dolor abdominal: es un 
síntoma altamente referido en los pacientes 
con AEH (cerca del 80% de los pacientes(4)), 
mientras que se registra en un 30%(8) y 
menos de un 50%(4). 
ANGIOEDEMA HEREDITARIO TIPO III
Fue descrito por primera vez en el 2000 de 
forma independiente por un grupo de 
i nve s t i g ado r e s  n o r t e ame r i c ano  y  
europeo(9,10). Se ha descrito una familia en 
la que los individuos sufrían angioedema 
exclusivamente en caso de embarazo, 
contracepción hormonal oral o terapia 
hormonal sustitutiva(9). Sin embargo, 
patrones diferentes y más variables se han 
descrito en otras familias(10). Algunos 
individuos sufren angioedema antes de la 
menarquía con exacerbación en la pubertad 
y/o con altos niveles estrogénicos; en algunos 
casos sufren angioedema incluso con niveles 
bajos o normales de estrógenos.  
Generalmente afecta a mujeres; no obstante, 
últimamente se han descrito casos familiares 
con hombres afectos(11,12,13). En cuanto a 
las características genéticas no se han 
demostrado mutaciones a nivel del gen que 
codifica el Inh C1 (a diferencia de las formas 
clásicas de AEH). Sí se han mostrado 
diferentes mutaciones a nivel de factor XII de 
Hageman y  polimorfismos a nivel de las 
enzimas aminopeptidasa o la enzima 
convertidora de angiotensina, relacionadas 
con la degradación de la bradiquinina(14,15). 
Estas mutaciones, de una forma u otra, tienen 
como consecuencia final el aumento de la 
bradiquinina y su metabolito activo (des-
Arg9-bradiquinina), claves en el desarrollo 
final del angioedema.  Por tanto, se puede 
definir como un grupo heterogéneo desde el 
punto de vista genético y clínico que tienen en 
común el aparecer o exacerbarse de forma 
dependiente a estados estrogrénicos, el tener 
un carácter familiar y presentar un nivel de 
C3, C4 y Inh C1 normal (incluso durante el 
ataque agudo). 
ANGIOEDEMA ALÉRGICO AGUDO
Es una reacción mediada por IgE en 
respuesta a múltiples antígenos diferentes. 
Los principales alérgenos asociados son 
al imentos, derivados de penici l ina, 
picadura insectos, radiocontraste. Suelen
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personas(2). Afecta a todas las razas y no hay 
diferencias entre sexos. El 75% de los 
pacientes presentan angioedema de 
localización en una extremidad como primer 
signo, en lugar de la cara. 
El elemento clave en esta forma de 
angioedema es el déficit del inhibidor del 
primer elemento del  complejo del  
complemento (Inh C1). Su déficit se puede 
explicar por una falta cuantitativa del mismo 
(AEH tipo I, constituyendo aproximadamente el 
85% de los AEH) o falta de función del mismo, 
incapaz de inhibir la C1 esterasa (AEH tipo II, 
que constituye aproximadamente el 15% de los 
AEH). Las alteraciones genéticas son distintas y 
heterogéneas en ambos casos(3). En el tipo II 
las mutaciones suelen ocurrir en el sitio activo 
del enzima (aminoácido 444), mientras que en 
el tipo I las mutaciones son más variables. En 
cualquier caso, el resultado final es la falta de 




Es una forma muy poco frecuente, cuya 
prevalencia, difícil de calcular, ha sido estimado 
por Cicardi y Zanichelli en 1:100000 a 
1:500000(4).
Como en el caso del angioedema hereditario, el 
problema radica a nivel del Inh C1. No 
obstante, en este caso el problema no es una 
alteración en la síntesis determinada por una 
mutación. En el caso del AEA el Inh C1 se 
sintetiza como un producto normal tanto 
cuantitativa como funcionalmente. Fue descrito 
por primera vez por Caldwell en 1972(5), en el 
contexto de un linfoma. De forma similar al 
AEH, se distinguen dos subtipos: Tipo I: el inh 
C1 se cataboliza de forma acelerada en 
comparación con personas sanas y con AEH(6). 
Se produce una respuesta anti-idiotipo frente a 
inmunoglobulinas en suero o en membrana de 
superficie celular; la unión antiidiotipo-idiotipo 
da lugar a un inmunocomplejo que activa en 
exceso el C1, generando consumo de C2 y C4. 
El catabolismo excesivo del inh C1 da lugar a 
bajos niveles en suero(7). Tipo II: el inh C1 
puede presentar un nivel normal o incluso 
aumentado pero se encuentra inactivado. 
Clínicamente no hay diferencias significativas 
entre las formas hereditarias y adquiridas. 
Aquellos datos diferenciales que merecen ser 
comentados son: Edad de inicio: ocurre en más 
del 90% en las primeras 2 décadas de vida en el 
caso del AEH; lógicamente, en el caso del AEA, 
en virtud de la patología a la que se asocia suele 
manifestarse a partir de los 40 años(4). 
A N G I O E D E M A S  A S O C I A D O S  A  
TRASTORNO DE CITOQUINAS
Las citoquinas, sustancias segregadas por 
distintas células en respuesta a un estímulo 
inmune, son capaces de estimular a su vez la  
secreción de otras citoquinas. Algunas de las 
funciones que pueden desempeñar, como la 
qu im io tax i s  espec í f i ca  de cé lu las  
inf lamatorias o el aumento de la 
permeabilidad, podrían justificar parte de la 
patogenia de los cuadros descritos 
seguidamente.
Angioedema episódico asociado a 
eosinofilia (Síndrome de Gleich).
Es una rara entidad descrita por Gleich en 
1984(24). Es un cuadro que se define 
clínicamente por episodios recurrentes de 
angioedema, urticaria, prurito, fiebre y 
ganancia de peso. Además se caracteriza 
por presentar una marcada hipereosinofilia 
(tanto como 108000 leucocitos por 
microlitro con 88% de eosinófilos en uno de 
los 4 casos descritos originalmente por 
Gleich) y aumento de la IgM(25,26). 
También se ha descrito un aumento de la 
IgE(27). Su pronóstico es bueno, sin 
afectación visceral de otros órganos, a 
diferencia del síndrome hipereosinofílico. 
Un dato clínico a tener en cuenta es la buena 
respuesta de los episodios a dosis bajas de 
corticoides sistémicos(28,29). 
Su etiopatogenia no está aún aclarada. No 
obstante, la mayoría de los investigadores 
lo asocian a un trastorno en el que se 
involucran los linfocitos T helper y los 
eosinófilos. La hipereosinofilia y la 
presencia de eosinófilos en el infiltrado 
perivascular de la dermis parece un indicio 
del papel de estas células en la patogenia. 
No obstante, el mecanismo primero es 
desconocido. La hipótesis que apoyan 
mayor número de investigadores defiende 
una estimulación de los linfocitos T helper 
que secretarían citoquinas, entre ellas la IL-
5 y 6, con quimiotaxis y activación de los 
eosinófilos (30-33). En esta activación el 
eosinófilo produce proteína básica mayor y 
proteína eosinófila catiónica, responsables 
de la reacción inflamatoria y de la 
extravasación de líquido (manifestada 
c o m o a n g i o e d e m a y  p é r d i d a  d e  
peso)(24,29).
En su diagnóstico hay que descartar 
ausencia de atopia, infestación parasitaria,
manifestarse tras 1-2 horas tras la 
exposición al alérgeno responsable.
A N G I O E D E M A  D E  C A U S A  
FARMACOLÓGICA
Angioedema por aine.
Los AINE parece ser que producen 
angioedema debido a su farmacodinamia y 
no tanto por motivos de hipersensibilidad 
tipo I. La inhibición de la ciclooxigenasa 1 
(COX-1) hace que el ácido araquidónico 
derive su metabolismo hacia la vía de la 
l i p o o x i g e n a s a ,  p r o d u c i e n d o  u n a  
sobreproducción de leucotrienos. Sin 
embargo, los inhibidores selectivos de la 
COX-2 son bien tolerados(16).  
Angioedema inducido por ieca/ara-II.
La incidencia de angioedema por IECA se 
estima entre un 0,1-0,7%(17,18). La enzima 
convertidora de angiotensina (ECA) se 
encarga de la degradac ión de la 
bradiquinina(19,20). De este modo, al inhibir 
su función se produce como resultado un 
acúmulo de bradiquinina. Nótese que 
mientras en las formas de angioedema por 
déficit de Inh C1 y AEH tipo III el aumento de 
bradiquinina se debe a un aumento en su 
producción, aquí el problema es un déficit 
catabólico. La aparición de angioedema se 
describen típicamente en las primeras 
semanas de la toma del IECA(17). No 
obstante, que aparezca angioedema tras 
meses del inicio de su toma no descarta que 
pueda ser el agente responsable(21). 
Es bien sabido que entre los efectos adversos 
más molestos de los IECA se encuentran la 
tos y el angioedema, derivados de su 
mecanismo de acción, en el que se elevan los 
niveles de bradiquinina. Como alternativa 
surgieron los ARA-II, que concebidos como 
fármaco que actúa como antagonista de los 
receptores tipo II de angiotensina II, 
evitando la interferencia en la citada acción 
de la ECA. No obstante, en 1995 se describió 
por primera vez un caso de angioedema por 
losartán(22). 
Posteriormente se describieron múltiples casos 
más en la literatura sin conocerse el motivo que 
conducía al angioedema. En los últimos años, 
sin embargo, se ha comprobado que los ARA-II 
pueden elevar también los niveles de 
bradiquinina(23), siendo seguramente esta 
también la causa del angioedema. 
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e n f e r m e d a d e s  m a l i g n a s  u  o t r a s  
enfermedades enmarcadas en el contexto de 
la hipereosinofilia (síndrome hipereosinofílico, 
filariasis tipo Loa Loa en zonas tropicales, 
síndrome de NERDS,  síndrome eosinofilia-
mialgias, fascitis eosinofílica o síndrome de 
Churg-Strauss).
Angioedema no episódico con eosinofilia.
Caracterizado por angioedema y eosinofilia 
fue diferenciado del cuadro anterior por 
Chikama y colaboradores(34). Es un cuadro 
de mayor incidencia en Japón, donde se ha 
descrito mayoritariamente en mujeres 
jóvenes de entre 20-40 años(34). Se 
diferencia clínicamente del síndrome de 
Gleich en la ausencia de fiebre elevada, una 
eosinofilia mucho menos marcada(35), 
además de no presentar recurrencia de 
ep i sod ios y s i endo en ocas i ones 
innecesario el tratamiento por su carácter 
autorresolutivo(36).
URTICARIA VASCULITIS
La urticaria vasculit is se presenta 
frecuentemente con aspecto de angioedema 
(42% según Mehregan et al(37). Esto ocurre 
cuando el proceso vasculítico afecta a los 
capilares y vénulas postcapilares de la dermis 
profunda o el tejido subcutáneo(38). 
Puede presentar síntomas sistémicos y 
lesiones extracutáneas como consecuencia de 
afectación vasculítica fuera de la piel o 
manifestaciones comunes de otras entidades 
asociadas a la urticaria vasculitis (lupus 
sistémico, síndrome de Sjögren, leucemia, 
infecciones….(39). En caso de sospecha de 
urticaria vasculitis el diagnóstico requiere 
biopsia.
ANGIOEDEMA IDIOPÁTICO.
Se define un cuadro como idiopático cuando 
no se sabe la razón primera que lo causa. Así, 
en el caso del angioedema se clasificaría como 
tal en aquellos casos en los que tras una 
adecuada historia clínica y solicitud de 
pruebas complementarias pertinentes no se 
encuentre la etiología. Evidentemente se trata 
de clasif icaciones tendentes a ser 
minimizadas de forma paralela al avance de la 
ciencia y su aplicación en la práctica clínica. En 
este apartado se señalarán algunas de las 
circunstancias e hipótesis barajadas por los 
investigadores para algunos casos de 
angioedema. 
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Leznoff y colaboradores en 1983(40) los 
primeros en realizar la asociación entre 
urticaria/angioedema y autoinmunidad   
tiroidea. Posteriormente, han sido múltiples 
trabajos que apoyaron estas primeras 
observaciones(41-44). No obstante, estos 
trabajos ponen de manifiesto que en el 
grupo de urticaria/angioedema crónico hay 
un po r c en t a j e  s i g n i f i c a t i vamen t e  
estadístico mayor que en la población 
general de individuos que manifiestan 
autoinmunidad tiroidea analíticamente. A 
partir de estas observaciones múltiples 
autores han probado la terapia hormonal 
tiroidea en pacientes con urticaria o 
angioedema sin diagnóstico etiológico 
refractarios a otros tratamientos(45). 
Otros autores han evidenciado la existencia 
de anticuerpos dirigidos contra FcåRI y 
anticuerpos contra IgE(46-49), formando 
imunocomplejos capaces de activar los 
FcåRI de los mastocitos. En ambas 
circunstancias se produce la degranulación 
de los mastocitos sin necesidad de mediar 
ningún alérgeno.
Como en cualquier proceso diagnóstico en 
medicina es esencial una historia clínica y 
exploración adecuadas. Entre aquellos 
aspectos más relevantes que hay que 
destacar en la historia clínica son:
Semiología propia del angioedema: sensación 
más de quemazón que de prurito y habrá dolor 
si ocurre en zonas poco distensibles. La 
duración suele ser de unos 2-5 días, a 
diferencia de los episodios de urticaria que 
duran unas horas.
Antecedentes familiares (AF): 3 tipos 
principales de Angioedema hereditario
Antecedentes personales: saber si le ha 
ocurrido en otras ocasiones o es la primera 
vez que le ocurre. En caso de haberle 
ocurrido en otras ocasiones es interesante 
conocer la frecuencia con que ocurre. Así, si 
no tenía antecedentes personales de interés 
y presenta varios episodios en poco tiempo, 
habrá que sospechar en algún factor 
externo, probablemente alguna medicación 
nueva que haya incorporado. Además, 
independientemente del diagnóstico, es 
interesante conocer la frecuencia de 
episodios porque en casos donde el  
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angioedema es de carácter “endógeno” (no 
se soluciona con la evitación de factores 
ambientales, como en el angioedema por 
déficit de Inh C1), la alta frecuencia de 
episodios puede ser indicación para profilaxis 
a largo plazo. 
Edad: inicios tempranos pueden orientar a un 
angioedema hereditario. La pubertad suele ser 
una edad de inicio tanto del angioedema 
hereditario por déficit de Inh C1 como para el 
AEH tipo III. 
Factores precipitantes: traumatismos 
(manipulación dental(50,51)), medicación, 
relación con estrógenos (embarazo, 
menstruación, anticoncepción o terapia 
hormonal sustitutiva(52)), infecciones(53,54). 
En el caso de la relación con estados 
estrogénicos, la asociación con AF sin otra 
causa desencadenante y con valores normales 
de complemento y Inh C1 deben orientar a 
AEH tipo III. 
Medicación: AINE, IECA, ARA-II pueden ser 
tanto precipitantes de angioedema por otra 
causa subyacente como los precipitantes del 
cuadro. 
Otros factores ambientales asociados a con los 
episodios de angioedema: medicación que 
provoque cuadro de hipersensibilidad 
(penicilinas y derivados, contraste radiológico), 
látex, alimentos, veneno de insectos…
Síntomas asociados al angioedema: como 
edema de mucosas puede manifestarse a nivel 
extracutáneo. De este modo, puede haber 
afectación de aparato digestiva (dolor 
abdominal, náuseas, diarrea... incluso cuadros 
obstructivos), vía respiratoria (siendo el cuadro 
como mayor riesgo vital si se produce 
obstrucción completa de las vías altas)… Por 
otra parte, el angioedema puede hallarse en el 
contexto de una urticaria vasculitis, asociada a 
su vez a múltiples patologías. 
En la exploración encontramos una lesión 
tumefacta, que puede ser deformante (sobre 
todo en cara), de bordes mal definidos y que 
no presenta alta temperatura (a diferencia de 
los procesos inflamatorios-infecciosos). 
Puede haber asociación de lesiones 
habonosas tipo urticaria, las cuales orientarán 
a angioedemas de carácter adquirido. No 
obstante, éstas no están presentes en los 
angioedemas por IECA, ARA-II o déficit 
adquirido de Inh C1. Será importante explorar 
con especial atención la vía respiratoria alta y 
la mucosa oral, asegurándonos que el 
paciente no presenta dificultad respiratoria. 
Por la asociación que puede presentar el 
angioedema por déficit adquirido de Inh C1 
con neoplasias hematológicas, especialmente 
linfoma, es conveniente una exploración de 
ganglios linfáticos. 
Entre las pruebas complementarias y según 
la orientación diagnóstica de la entrevista 
médica se puede solicitar: hemograma 
[valorar la fórmula leucocitaria, eosinofilia 
(síndrome de Gleich, angioedema no 
episódico asociado a eosinofilia, infestación 
parasitaria…)]; nivel de fracción C4 del 
complemento, actividad y función del Inh 
C1 (Tabla 2); pruebas adicionales en 
función de resultados analíticos y sospecha 
clínica (radiografía de tórax ante sospecha 
de linfoma o biopsia si se plantea urticaria 
vasculitis por ejemplo). 
En cualquier tipo de angioedema y en  primer 
lugar habrá que atender a las medidas de 
soporte vital ante un cuadro que provoque 
obstrucción respiratoria y/o descompensación 
hemodinámica.
ANGIOEDEMA POR DÉFICIT DE INH C1
Ante un ataque agudo no siempre será 
necesaria la intervención terapéutica, sobre 
todo si el episodio es de poca intensidad y 
afecta a áreas no vitales. En estas 
circunstancias puede ser suficiente con 
observación del cuadro, con tendencia a la 
     
     
     
     
     
 
5. Tratamiento


























autorresolución. De esta manera, ataques de 
intensidad menor confinados a la piel pueden 
no ser tratados o solucionarse con ácido 
tranexámico oral(55). 
Sin embargo, siempre se tratarán los episodios 
que afecten a cabeza y cuello por menor que 
sea la intensidad, debido al riesgo de rápida 
progresión a obstrucción laríngea(56).  
Ante un cuadro establecido que requiera 
tratamiento la mejor opción es la terapia que 
sustituya el Inh C1 del cual el organismo es 
deficitario. El Inh C1 derivado de plasma ha 
mostrado ser eficaz en la atenuación y 
prevención de ataques de angioedema(57-59). 
Recientemente han mostrado su eficacia en el 
tratamiento de los ataques de angioedema dos 
nuevas medicaciones: Icatibant (antagonista 
del receptor 2 de la bradiquinina)(60) y 
Ecallantide (antagonista del receptor de la 
calicreína)(61). Estudios observacionales 
demuestran una más rápida mejoría y menor 
severidad del ataque cuando el Inh C1 se 
administra de forma temprana(62,63). Es 
posible que esto ocurra también con icatibant y 
ecallantide, aunque está por comprobar. En el 
caso de entidades en las que el angioedema es 
debido a un trastorno endógeno, como el déficit 
de Inh C1, el riesgo de padecer un angioedema 
no desaparece por la simple evitación de un 
factor ambiental. En estos casos la profilaxis de 
episodios futuros pueden estar indicados. La 
profilaxis puede ser a corto plazo cuando se 
realiza una prevención puntual ante situaciones 
que generalmente predisponen a un episodio 
de angioedema, como situaciones estresantes 
o un procedimiento médico, como extracción 
dental, cirugía oral, intubación u otras 
manipulaciones en zonas de generación 
habitual de angioedema. En la profilaxis a corto 
plazo el concentrado de Inh C1 es la mejor 
elección. No obstante, si está disponible el 
concentrado de Inh C1 y se trata de una 
intervención médica menor, se puede 
mantener una actitud expectativa y 
administrar el Inh C1 sólo si aparece 
sintomatología. En caso de el concentrado de 
Inh C1 no esté disponible se debe hacer 
profilaxis previa con andrógenos atenuados o 
con antifibrinolíticos 5 días antes de la 
intervención y 2-5 días postintervención. En 
caso de intervención médica mayor o 
intubación la profilaxis siempre debe 
realizarse(64). 
Se realizará una prevención a largo plazo 
cuando los episodios sean muy frecuentes y/o 
severos, cuando haya más de un episodio de 
dolor abdominal severo al año o algún episodio 
de angioedema de cabeza o cuello. Los 
medicamentos. En el AEH los andrógenos 
atenuados son más efectivos que los 
antifibrinolíticos(65). Por otra parte, en el 
déficit adquirido de Inh C1 los antifibrinolíticos 
(como el ácido tranexámico) parecen ser más 
efectivos(66). 
AEH TIPO III 
Hay muy pocos casos referidos en la 
literatura y no hay ensayos controlados. No 
obstante, se ha descrito la utilidad del Inh 
C1 en el tratamiento del episodio agudo de 
angioedema(67). Tanto corticoides como 
ant ih is tamín icos se han mostrado 
ineficaces(67). En cuanto a la profilaxis a 
largo plazo, el danazol ha mostrado su 
eficacia en distintos pacientes. Se han 
mostrado ineficaces los corticoides, los 
antihistamínicos y el ácido tranexámico(68-
70).
ALÉRGICO AGUDO Y ASOCIADO A AINE
Responden a antihistamínicos. En casos 
intensos puede estar indicado el uso de 
adrenalina, antihistamínicos y corticoides 
intravenosos(71). Además es esencial 
retirar el alérgeno responsable. 
ANGIOEDEMA POR IECA/ARA II
Cuando un angioedema se asocia a 
IECA/ARA II es importante evitar estos 
fármacos. 
A N G I O E D E M A  A S O C I A D O  A  
HIPEREOSINOFILIA
Responden muy bien a dosis bajas de 
corticoides sistémicos.
ANGIOEDEMA IDIOPÁTICO
Distintos autores(71,72) recomiendan una 
protocolo terapéutico progresivo que 
consta de una primera etapa en la que se 
administran antihistamínicos no sedantes. 
En un segundo episodio se administran de 
forma combinada antihistamínicos no 
sedantes junto con antihistamínicos 
sedantes. Cuando la terapia no es 
suficientemente eficaz en este nivel se 
asocian fármacos adicionales a los 
anteriores. De acuerdo a las hipótesis 
autoinmunes previamente comentadas, la 
ciclosporina ha mostrado ser eficaz en una 
dosis de 2,5-4 mg/kg/día en el tratamiento 
de aquellos cuadros de angioedema en los
031Jacinto Orgaz Molina
que parece haber un cuadro autoinmune 
subyacente(73). Según el estudio realizado 
el 80% de los pacientes respondían 
completa o casi completamente y tras la 
suspensión del tratamiento 2/3 de los 
pacientes se mantienen en remisión o 
presentan un cuadro clínico controlable con 
t ratamiento ant ih is tamín ico. Otros 
r e c u r s o s  t e r a p é u t i c o s  s o n  e l  
metotrexate(74), dapsona y otros fármacos 
inmunosupresores/inmunomoduladores. 
En cuanto al uso de los glucocorticoides 
sistémicos no se recomienda su uso habitual 
puesto que aunque pueden ser bastante 
eficaces se puede generar un estado de 
dependencia. De esta manera su uso se 
recomienda en casos de brotes agudos e 
intensos durante pocos días a dosis 
moderadas (20-40 mg/día). Hay que tener 
en cuenta que en este esquema terapéutico 
el objetivo no es necesariamente eliminar la 
sintomatología por completo, sino reducir el 
picor, la urticaria y el picor a niveles 
tolerables desde el punto de vista 
funcional(71,72). En algunos pacientes en 
los que los tratamientos estándar no son 
efect ivos, encontramos anticuerpos 
antimicrosomales/antitiroglobulina y hay 
un estado de hipo o eutiroidismo 
H e y m a n n ( 7 5 )  r e c o m i e n d a  l a  
administración de levotiroxina a una dosis 
inicial de 1,7 microgramos/Kg/d. Si no 
hubiera respuesta en 8 semanas habría que 
suspender el tratramiento. En el caso de que 
los pac ientes respondan deber ían 
suspenderlo tras 1-2 meses de remisión y 
valorar la evolución; se retrataría en caso de 
que el paciente sufriera recidiva del cuadro.
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